































症    例　74 歳，女性
主    訴　両上肢の脱力
既往歴　幼少時より右眼の障害あり
　　　　　 54 歳，卵巣囊腫手術
　　　　　 71 歳 ，左白内障手術
現病歴　





　・　一般身体所見　呼吸数 12 回 / 分
　・　神経学的所見　
　　意識レベル：長谷川式認知症スケール改訂
両上肢の脱力から徐 に々強い四肢の筋力低下を示し､ 全経過 8カ月で亡くなった症例
（筋萎縮性側索硬化症の１例）：CPC 解説（第 17 回 CPC、2014 年 11 月 19 日）
笹生　俊一1)，藤原　裕大2)，桂　永行3)，山形宗久3) 
八戸赤十字病院，1) 病理診断科，2) 初期研修医 ,  3) 神経内科
Key words：筋萎縮性側索硬化症，TDP-43 陽性，ユビキチン陽性封入体，Bunina 小体，Tau 蛋白
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たが，CD68 の免疫染色で CD68 陽性細胞が側
索に限局して増加していた．TDP-43 の免疫染
色で，前角内神経細胞中に TDP-43 陽性細胞が

















































えらるようになった12)13)．Coan and Mitchell は，
孤発性筋萎縮性側索硬化症 46 例を神経病理学
的 変 化 と 臨 床 と の 関 連 を 調 べ た．22 ％ が
Alzheimer 病で，26% が前頭側頭葉変性症を有
していた．全患者 46 名のうち 80% が TDP-43
陽性封入体を有し，35% がアミロイドβ封入















































TDP － 43 は正常では核に局在するが，TDP-
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